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I lya peu de disciplines en medecine oil les bouleverse- 
ments ont ete aussi considerables que dans le domaine 
de la cardiologie pediatrique, et en particulier celui de la 
prise en charge des malformations cardiaques congeni- 
tales. Celles-d sont un veritable pro- 
bleme de sante publique, puisque 
pres de 1 % de la population est 
touchee et qu’elles sont la princi- 
pale cause de mortalite apres la nais- 
sance au cours de la premiere annee 
de la vie. 

Jusqu’aux annees 1950, cette 
specialite etait purement clinique 
et anatomo-pathologique ; les 
medecins etaient spectateurs de 
situations souvent dramatiques. 

A partir des annees 1950, la 
possibilite de pratiquer cathete- 
rismes et angiographies a ete une 
premiere etape importante, mais delicate et dangereuse, 
pour le diagnostic des cardiopathies autorisant les pre- 
mieres interventions chirurgicales, le plus souvent pallia- 
tives, chez les grands enfants. 

Les grands progres se situent dans les annees 1970 et 
au debut des annees 1980 avec l’apparition simultanee 
des techniques ultrasonores, des progres de la circulation 


extracorporelle applicables aux petits enfants, des prosta- 
glandines qui sauvent les nouveau-nes en maintenant le 
canal arteriel ouvert, et de revolution du catheterisme qui 
devient interventionnel pour se substituer ou plus sou- 
vent completer la chirurgie. On 
traite alors les malformations les 
plus graves, y compris chez le nou- 
veau-ne. La panoplie technique 
s’emichit, au cours des annees 1980 
et 1990, d’une imagerie de plus en 
plus sophistiquee, comprenant 
l’echocardiographie tridimension- 
nelle, mais aussi et peut-etre sur- 
tout des techniques non invasives 
de radiologie standard comme la 
tomodensitometrie multibarrettes 
et l’imagerie par resonance magne- 
tique (IB.M). 

Une des transformations les 
plus importantes apparue grace a l’echocardiographie a 
ete celle du diagnostic prenatal des cardiopathies conge- 
nitales qui ouvre un veritable choix de societe, en particu- 
lier en cas de cardiopathies complexes, entre l’interruption 
de grossesse et les traitements qu’offrent actuellement les 
possibilities therapeutiques, qui sont malheureusement 
souvent palliatives lorsque la cardiopadiie est, par exemple. 
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un ventricule unique. Cadeau empoisonne offert par les 
progres de la technique? 

En dehors des cardiopathies congenitales, le cardiope- 
diatre est confronte a d’autres pathologies, plus tellement, 
comme dans les pays developpes, des cardiopathies acqui- 
ses (en particulier rhumatismales), mais des maladies 
constitutionnelles touchant au myocarde ou a l’electricite 
du coeur. La genetique permet aujourd’hui de compren- 
dre les causes et parfois le mecanisme des myocardiopa- 
thies dont on voit aujourd’hui l’extreme diversite et dont 
le pronostic a ete bouleverse par des progres dans la 
connaissance etiologique et physiopathologique ainsi que 
dans l’assistance circulatoire et les programmes de 
transplantation cardiaque. 

Les troubles du rythme ou de la conduction sont egale- 
ment un probleme courant dans la pathologie cardiaque 
de l’enfant et, la encore, la sophistication des stimulateurs 
cardiaques ou les nouvelles techniques d’ ablation par 
catheterisme des troubles du rythme ont transforme le 
pronostic et le mode de vie de ces enfants. Par exemple, 
des stimulateurs cardiaques qui autrefois permettaient 
simplement aux enfants de survivre sont aujourd’hui un 
moyen leur permettrant de vivre mieux. 

Pour essayer de couvrir cet ensemble de situations, 
nous avons divise cette monographie en sept articles, afin 
que les lecteurs de La Revue du Praticien aient des idees 
claires sur les conduites a tenir, mais aussi une vue sur 
l’evolution des differentes disciplines et leurs perspectives 
dans l’avenir. Ces articles abordent les themes suivants : 
-la nouvelle classification offerte pour comprendre le 
mecanisme des cardiopathies congenitales et l’importan- 
ce de l’enquete familiale et de la recherche de signes 
extracardiaques pour mieux definir une myocardiopadiie 
de l’enfant; 

-la possibility grace a la decouverte de cardiopathies 
congenitales par le diagnostic prenatal, de faire le dia- 
gnostic de maladies chromosomiques ou genetiques chez 
des femmes jeunes qui ne beneficiaient pas de ces 
recherches systematiques par amniocentese ; 

-le probleme delicat de la decouverte de cardiopathies 
congenitales complexes qui semblent etre curables et peu- 
vent survivre grace a des chirurgies palliatives, oflrant une 
qualite de vie aux enfants et aux families, permettant de s’in- 
terroger sur la legitimite d’une interruption de grossesse; 


- le probleme des malaises et des syncopes de l’enfant, tres 
commun en pediatrie, avec un diagnostic d’abord d’organe, 
puis de conduite a tenir, et la necessite d’avoir un schema 
clair des explorations pour faire la part de ce qui est car- 
diaque, neurologique ou psycho-symptomatique, et « com- 
ment ne pas verser dans le principe de precaution » sans 
prendre de risque vis-a-vis des quelques rares cas de trou- 
ble du rythme grave (QT long, tachycardie ventriculaire 
catecholergique ou preexcitation ventriculaire avec risque 
de conduction anterograde), de fa^on a permettre a ces 
enfants et a leurs families de mener une vie normale; 

- les principales indications a la chirurgie ou au cathe- 
terisme interventionnel dans les cardiopathies conge- 
nitales de l’enfant avec les principales obligations medi- 
cates pour donner la meilleure chance d’une reparation 
optimale des cardiopathies congenitales, sans deterio- 
ration du lit vasculaire pulmonaire ou de la fonction 
myocardique ; 

-le point sur le catheterisme interventionnel dans les 
cardiopathies congenitales pour reveler la panoplie de 
toutes les interventions possibles, ainsi que le point sur 
la concurrence et la complementarite entre les techniques 
percutanees et chirurgicales, complementarite de plus 
en plus mise en evidence dans les procedures hybrides ; 
-l’indication des epreuves d’effort et l’aptitude aux 
sports des enfants atteints de cardiopathies pour donner 
un schema dair pour les indications et les contre-indica- 
tions du sport chez les enfants cardiaques, en insistant 
sur l’importance sociale de l’autorisation et afin d’eviter 
l’abus medical qui consiste a se proteger davantage, en 
tant que medecin, qu’a proteger les enfants eux-memes ; 

- enfin, le sujet d’avenir le plus important en termes de 

cohortes de patients, le devenir a l’age adulte des enfants 
vivant avec des malformations cardiaques : comment doi- 
vent etre surveilles ces patients adultes atteints de car- 
diopathies congenitales, les problemes de contraception 
et de grossesse, l’indication a de nouvelles interventions 
chirurgicales, en particulier lorsque la reparation initiale 
a laisse un vice comme, par exemple, la fuite pulmonaire 
apres tetralogie de Lallot et la frequence des troubles du 
rythme et de la conduction chez ces patients multioperes, 
avec frequemment des dilatations des oreillettes et des 
cicatrices ou sutures arythmogenes sur les oreillettes et 
les ventricules. ■ 
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